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RESUMEN

La amiloidosis laringea es un desorden infrecuente con sintomas inespecificos que dificultan
su diagnostico. A través de la descripcion v analisis de tres casos valorados en el Hospital Uni-
versitario San Ignacio, Bogota buscamos ampliar el conocimiento en esta patologia y compa-
rar nuestros hallazgos con los descritos en la literatura.

Se realizd una busqueda retrospectiva de pacientes con diagnostico de amiloidosis laringea en
los Giltimos cinco afos en nuestra institucion, obteniendo un total de 3 pacientes que cumplie-
ron con nuestros criterios de seleccion.

El sintoma mas frecuente en estos pacientes fue la disfonia. La principal presentacion en-
contrada fue de tipo sistémica, contrario a lo reportado en la literatura. Se realizd una re-
modelacion de la via aérea mediante microcirugia laringea con laser de dioxido de carbono,
obteniendo resultados clinicos satisfactorios. Es importante realizar mas estudios del tema
en nuestro pais, teniendo en consideracion el nimero reducido de casos debido a su baja
prevalencia.
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SUMMARY

Laryngeal amyloidosis, a clinical challenge: A case
series in the Hospital Universitario San Ignacio,
Bogota- Colombia

Laryngeal amyloidosis in an infrequent disorder, with
nonspecific symptoms that difficult the diagnosis and
without a consensus for its treatment. Through the
description, analysis and comparison of three cases
of laryngeal amyloidosis at the Hospital Universitario
San Ignacio Bogota, we seek to expand the knowled-
ge in this pathology and compare it with what is des-
cribed in the literature.

We made a retrospective research of patients with
a diagnosis of laryndeal amyloidosis in the last five
years in our institution, obtaining a final sample of 3
cases that met the inclusion criteria.

The most frequent symptom was dysphonia, the most
frequent presentation was systemic, contrary to what
was reported in the literature. Airway remodeling was
performed using laryngeal microsurgery with carbon
dioxide laser, obtaining good clinical results. We con-
sider important to carry out more studies on the sub-
ject in our country.
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INTRODUCCION

La amiloidosis es un desorden heterogéneo de causa
idiopatica que se caracteriza por el depodsito de pro-
teinas fibrilares en diferentes érganos v tejidos, la cual
puede afectar a multiples sistemas (1). EI deposito de
amiloide en cabeza y cuello es poco frecuente; sin
embargo, la laringe es el drgano mas afectado, con
una frecuencia del 0,2 al 1,2 % del total de los tumores
benignos en este érgano (2). La edad de presentacion
va desde los 50 hasta los 70 afios, con una relacion de
hombres ¥ mujeres de 3:1 (3).

Clinicamente, existen dos tipos de manifestaciones:
una sistémica, en la cual hay compromiso de mas de
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un oérgano, como rifones, corazéon e higado, dene-
rando una mayor morbilidad y mortalidad; y otra
de tipo localizado en la que se limita al depdsito de
amiloide en la larinde o en cualquier otro érgano de
manera exclusiva (1). Los sintomas de la amiloidosis
laringea son inespecificos como tos, disfagia, disnea
v, mas comunmente disfonia, con una baja presen-
tacion de los sintomas de manera conjunta (1). Esto
dificulta la sospecha diagnostica convirtiéndola en
un reto clinico. El diagndstico definitivo es obtenido
por medio del analisis anatomopatoldgico, a través
de la visualizacion del depdsito extracelular subepi-
telial de material acelular amorfo, que se confirma
a partir de la birrefrindencia verde manzana en la
coloracidn de rojo Congo (1,4).

Nuestro trabajo busca ampliar el conocimiento en
esta enfermedad a través de reportes de casos diag-
nosticados en nuestra institucion, con el propoésito
de describir demografica y clinicamente a nuestros
pacientes y valorar los resultados obtenidos en las
intervenciones realizadas.

MARCO TEORICO

El amiloide es un material fibrilar derivado de varios
precursores de proteinas anormales que se acomo-
dan en una conformacion de hoja beta. Entre sus po-
tenciales explicaciones se destacan las siguientes (5):

Proteina anormal: amiloidosis hereditaria, amiloi-
dosis adquirida de inmunoglobulina de cadena ligera
(AL). Es la méas comun en paises desarrollados.

Prolongado exceso de proteina anormal: amiloido-
sis sistémica reactiva y amiloidosis B2-microglobuli-
na, amiloidosis asociada con la dialisis.

Causas desconocidas: amiloidosis transtiretina tipo
salvaje, amiloidosis senil, amiloidosis de péptido na-
triurético atrial (5).

Las manifestaciones clinicas son diversas debido a
que esta patologia puede afectar casi a cualquier
organo o sistema. La amiloidosis [ocalizada de tipo
AL se produce por una produccién in situ de cade-
nas ligeras amiloidogénicas generadas por las cé-
[ulas B clonales del tejido afectado. Los sitios mas
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comunmente afectados son el tracto respiratorio, la
vejiga, los parpados y la piel, que generalmente es de
tipo indolente y el manejo es quirtargico (5).

Los rifiones también pueden presentar Compromiso
manifestado con albuminuria y proteinuria que pro-
gresa a sindrome nefrotico e incluso puede llegar a
la insuficiencia renal. Lo habitual es que los pacien-
tes sean asintomaticos hasta que la enfermedad se
encuentre avanzada. Otro tipo de manifestaciones
incluyen el sindrome de tinel del carpo, como re-
presentacion del compromiso de los tejidos blandos,
pseudohipertrofia muscular y aumento del tamano
de las glandulas salivares y los tejidos blandos sub-
mandibulares (3).

El diagnodstico se basa en la confirmacion del depdsi-
to de amiloide en una muestra histopatolddica a tra-
vés de la coloracion rojo Congo, con luz polarizada
se aprecia birrefrindencia verde manzana, sumada a
la identificacion del tipo de fibrilla y Ia clasificacion
del trastorno amiloidogénico de base con su corres-
pondiente evaluacion de la extension, severidad v
compromiso de otros érganos (3,6).

El primer caso de amiloidosis laringea fue registra-
do en el ano 1873 por el doctor Borow; aproximada-
mente 31 afos después de que el doctor Rokitansky
describiera los primeros depositos de amiloide en
1842 (6). La amiloidosis laringea es una entidad de
presentacion infrecuente. Sin embargo, dentro de
las amiloidosis que se presentan en cabeza y cuello
esta es la mas frecuente (6). La clinica es variable de-
pendiendo de la ubicacion v cantidad del depdsito
de amiloide, presentandose tos y disfonia en eta-
pas iniciales y estridor o disnea, en aquellas etapas
donde el acimulo es méas abundante por lo que dis-
minuye el espacio de la via aérea. Por lo general,
el sedimento se ubica en los pliegues vocales o en
los ventriculos laringeos, siendo en su mayoria su-
pragldticos (68 %), seguidos por los gloticos (23 %)
v subgloticos (18 %) (1). La amiloidosis laringea es
considerada como una enfermedad con bajo riesgo
de presentar manifestaciones sistémicas.

El patréon de oro para el diagnoéstico de la amiloi-
dosis laringea es la biopsia con estudio histologico
de coloracion con rojo Congo. Se pueden tomar

otros paraclinicos como el hemograma, pruebas de
funcién renal vy uroanalisis en busca de proteinas de
Bence-Jones, para evaluar la presencia de manifes-
taciones sistémicas (6). Estudios radioldgicos adicio-
nales como la tomografia no logran diferenciar y
caracterizar el tipo de material de [a lesion. Sin em-
bargo, resultan muy utiles para delimitar su exten-
sion. Por medio de la resonancia nuclear magnética,
el amiloide se aprecia como isointenso con respecto
al musculo esquelético, esto puede ser util para di-
ferenciarlo de lesiones malignas (7). Es importante
tener en cuenta los posibles diagnosticos diferencia-
les, dentro de los cuales encontramos el carcinoma
escamocelular de tiroides, sarcoidosis, linfoma, con-
drosarcoma y polipos laringeos.

Actualmente, no existe un consenso para el trata-
miento de esta entidad (1). Se debe enfocar, prio-
ritariamente, en conservar permeable la via aérea,
procurando siempre preservar una adecuada cali-
dad de la voz (1,4,6). Se utiliza la microendoscopia
laringea de suspension con microdebridador o laser
de dioxido de carbono para resecar las lesiones. Sin
embargo, las recurrencias de depdsitos de amiloide
se presentan en cerca de un 50 % de los pacientes,
debido a su habitual presentacion multifocal, por lo
que es comun encontrar que los pacientes puedan
requerir de reintervenciones (4). No es comun la ne-
cesidad de realizar una traqueostomia como parte
del manejo (6,7), dado que su evolucién en el tiem-
po es muy prolongada. Los agentes inmunosupre-
sores y la radioterapia no han mostrado efectividad
en el tratamiento y pueden acelerar el depdsito de
amiloide (4).

METODOLOGIA

Se realizd una busqueda retrospectiva de pacien-
tes en el Hospital Universitario San Ignacio, Bogota
(Colombia), con diagnodstico de amiloidosis laringea
desde el ano 2013 hasta el 2018, esto por medio de
la historia clinica electronica. Como criterios de in-
clusion se tomaron pacientes con edad mayor a los
18 afios, con confirmacién histopatoldgica positiva
para el depdsito de amiloide en la laringe, que es-
tuvieran de acuerdo con participar en el reporte de
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caso que se evalud a través del consentimiento in-
formado.

Dentro de [a blisqueda se encontraron un total 10 pa-
cientes con impresion diagnostica de amiloidosis la-
ringea, de los cuales 6 presentaban hallazgos clinicos
v anatomicos sugestivos de dicha patologia. A estos
probables casos se les realizd videoestroboscopia o
nasofibrolaringoscopia, con posterior toma de biop-
sias para estudio histopatoldgico, un paciente cam-
bid de centro de atencion, por lo cual no fue llevado
a la biopsia institucional y no se confirmo el diagnos-
tico. Al final se obtuvieron 3 pacientes con clinica su-
gestiva asociada a confirmacion histopatoldgica, que
cumplieron con los criterios de inclusion, quienes
autorizaron por medio de consentimiento informa-
do para ser incluidos en esta serie de casos. El comité
de ética institucional nos dio el aval para realizar la
serie de casos.

INFORMACION DE LOS PACIENTES

Caso 1. Paciente femenina de 50 anos que consultd
por cuadro de 2 afios de evolucion de disfonia tipo voz
ronca permanente, disminuciéon del tono y volumen
de la voz. Presentaba exacerbacion matutina de la dis-
fonia, tos ocasional y sensacion de globus faringeo.

Caso 2. Paciente femenina de 31 afios que consultd por
disfonia persistente asociada con disnea de 6 afos de
evolucion. Como antecedente de importancia, 3 afios
atras habia sido diagnosticada con papilomatosis larin-
gea, para lo cual se realizd un manejo quirargico extra-
institucional. Sin embargo, un ano posterior al proce-
dimiento reinciden los sintomas de disfonia v disnea,
con exacerbacion en los tltimos dos meses.

Caso 3. Paciente femenina de 60 anos que consulta
por cuadro clinico de 7 afos de evolucion de disfo-
nia tipo voz ronca permanente, disnea y sensacion
de globus faringeo, sin episodios de aspiracion de
alimentos solidos o liquidos.

HALLAZGOS CLINICOS

Caso 1. Se realizd una estroboscopia con eviden-
cia de infiltraciéon submucosa de color amarillo,
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asimeftria en hemilaringe izquierda con predominio
en la banda ventricular y repliegue ariepigldtico aso-
ciado con una obstruccion de la via aérea (Figura 1).

Figura 1. Supraglotis (banda ventricular izquierda) infiltrada por
depdsito de amiloide. Fuente: creacion propia

Caso 2. Se realizd una videoestroboscopia que evi-
dencid una infiltracion amarilla difusa e irregular de
la submucosa en glotis y subglotis, en ausencia de pa-
pilomatosis.

Caso 3. Se realizd una nasofibrolaringoscopia con
evidencia del endrosamiento en la supragdlotis de
color amarillo de predominio izquierdo, aumento
de la trama vascular y movilidad conservada de los
pliegues vocales. Se realizo, igualmente, una video-
estroboscopia para mejorar la caracterizacion de los
hallazgos, encontrando infiltrados difusos submuco-
sos de color amarillo que apoyaban el diagnoéstico de
amiloidosis laringea.

Se resumen los hallazgos de los 3 casos en la (Tabla 1).
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Tabla 1. Variables en cada reporte de caso

Variables Caso 1
Edad 50 afios
Género Femenino
Enfermedad sistémica  No
Disfonia Si
Disnea No
Tos Si
Globus faringeo Si
Tratamiento quirirgico Microendoscopia laringea con laser de

dioxido de carbono (2 intervenciones).
Mejoria de la disfonia del 70 %, refiere
sensacion de globus faringeo, sin disnea,

ni episodios aspirativos, en terapia de vozy
respiratoria con adecuados respuesta.

Evolucion y estado
actual

Caso 2 Caso3
31 anos 60 anos
Femenino Femenino
Si Si
Si Si
Si Si
No No
No Si
Microendoscopia laringea con Microendoscopia laringea con laser
laser de dioxido de carbono. de dioxido de carbono.

Mejoria de los sintomas de
disnea, disfagia, sin episodios de
aspiracion con sélidos o liquidos.

Mejoria de la disfonia que cuantifica
en un 80 %, presenta una sensacion
de globus faringeo ocasional, niega
disnea, niega episodios aspirativos.

Fuente: creacion propia

DIAGNOSTICO

Caso 1. Se realizé una reseccion parcial de la supra-
glotis izquierda con laser de didxido de carbono. Los
hallazgos intraquirtrgicos fueron lesion infiltrativa que
comprometia la banda ventricular izquierda y replie-
gue ariepiglotico ipsilateral. Se confirmo el diagnoéstico
histopatologico, con resultado positivo para la colora-
cioén con rojo Congo que comprobo Ia presencia de de-
positos de amiloide (Figura 2). Se realizo una valoracion
por servicio de reumatologia y hematologia que des-
cartaron el compromiso sistémico de la enfermedad.

Caso 2. Se realizd una toma de biopsia que confirmo
el depdsito de amiloide en ambas cuerdas vocales.
Fue valorada por reumatologia donde se considerd
que la paciente presentaba un compromiso sistémico,
por esto se inicid el tratamiento médico.

Caso 3: Se realizd una toma de biopsia con resultado
positivo para el depdsito de amiloide. Fue valorada
por reumatologia que considerd el compromiso con-
comitante en la piel, por lo que se inicid el manejo
farmacologico sistémico.

INTERVENCIONES TERAPEUTICAS

Caso 1. Se realizé una reseccion parcial inicial de
la supraglotis izquierda con l4ser de dioxido de car-
bono. Posterior a los 3 anos se encontraron lesiones

Figura 2. Coloracion rojo Congo del material amiloide. Fuente: creacion
propia

amarillas en las bandas ventriculares que requirie-
ron una segunda reseccion con laser de didxido de
carbono.
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Caso 2. Por el aumento en la severidad de la disnea, se
realizd una videoestroboscopia de control que eviden-
ci6 una mayor infiltracion gldtica derecha y estenosis
secundaria. De acuerdo con esto se realizd una resec-
cion endoscopica con laser de didxido de carbono.

Caso 3. Se realizd una reseccion parcial endoscopica
del pliegue vocal izquierdo con laser de didxido de
carbono.

SEGUIMIENTO

Caso 1. Actualmente, la paciente refiere mejoria de [a
disfonia en un 70 %, no presenta sensacion de globus
faringeo, disnea o episodios aspirativos. Se encuentra
en seguimiento por otorrinolaringologia y en terapia
de voz con adecuada respuesta.

Caso 2. Actualmente, contintia en seguimiento por
otorrinolaringologia con mejoria en la disnea, disfa-
gia y sin episodios de aspiracion.

Caso 3. Actualmente, la paciente no ha presentado
progresion de las lesiones con mejoria de la disfonia
en un 80 %. Sensacién de globus faringeo ocasional,
sin disnea o episodios de aspiracion. Continta en se-
guimiento por otorrinolaringologia.

DISCUSION

Se documento la historia clinica de 3 pacientes con
diagnostico de amiloidosis laringea, de género femeni-
no, con edades entre los 31 a 60 anos. Los cuales pre-
sentaron una amplia variedad de sintomas como ftos,
disnea, sensacion de globus faringeo y disfonia tipo voz
ronca, este ultimo fue el principal y mas frecuente. La
duracion de los sintomas al momento de la consulta
estaba entre 2 a 7 afos. El tipo de amiloidosis méas pre-
sentado fue la sistémica, presente en el 66,7 % de los
casos. El tratamiento que se realizo fue [a cordectomia
parcial endoscopica con laser de didxido de carbono.
Solo un caso requirié de una segunda intervencion
quirtrgica del mismo tipo, con lo que se logro en todas
ellas una mejoria sustancial de la disnea v disfonia.

En un estudio retrospectivo de casos y controles de
amiloidosis laringea de la Universidad de Stanford,
se encontrd que el 59 % era de género femenino con
una edad media de 52,8 afnos a su diagnostico (1). En
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Nuestros casos se encontro, en su totalidad, que eran
mujeres a pesar de que esta descrito que es una pato-
logia mas frecuentemente diagnosticada en hombres,
con una relacion llamativa de 3:1 (8). La edad media
de inicio de sintomas para nuestras pacientes fue de
47 afos. En cuanto a los sintomas mas frecuentes en
relacion con el estudio de Stanford, en primer ludar,
estaba la disfonia (95 %), seguida por la disfagia (14 %),
la disnea (9 %) v tos (2 %) (1), hallazgos consistentes con
los encontrados en nuestra serie de casos, en donde de
igual manera el principal sintoma presente en el 100
% de los pacientes fue la disfonia, en segundo lugar la
disnea y tos, ninguna paciente presento disfagia.

Con respecto al tipo de presentacion clinica, clasica-
mente la amiloidosis laringea se ha considerado como
una entidad con bajo riesgo de compromiso sistémi-
co (1). Sin embargo, en nuestro estudio fue encontrar
que el 66,7 % de nuestras pacientes presentaron mani-
festaciones sistémicas, contrario a [o reportado en la
literatura donde este es poco frecuente. En relacion
con el manejo instaurado en nuestros casos, conside-
ramos que la cirugia con laser de dioxido de carbono
representa una adecuada alternativa en el tratamiento
de amiloidosis laringea, dado que la totalidad de ellas
tuvo mejoria en sus sintomas de disfonia y disnea, ade-
mas de mantener la via aérea permeable evitando asi
posibles episodios obstructivos. Solo una de las pacien-
tes requirio de reintervencion quirirdica por presentar
deterioro en la calidad de la voz. De nuestra experien-
cia posterior al tratamiento quirargico consideramos
que no es posible hablar de recurrencias, dada la per-
sistencia de amiloide residual en los tejidos debido al
caracter infiltrativo de Ias lesiones.

Las limitaciones de nuestro estudio consisten en contar
con un numero reducido de pacientes. Sin embargo,
debido a la baja prevalencia de esta entidad, es dificil
aumentar el niimero de la muestra. Nuestra principal
fortaleza es que somos el primer reporte de casos de
amiloidosis laringea realizada en Colombia, dando [u-
gar a las primeras caracterizaciones de esta patologia
en nuestra poblacion. No obstante, nuevos estudios se-
ran necesarios para ampliar el conocimiento sobre el
tema y confirmar los hallazgos obtenidos.

CONCLUSIONES

Nuestros hallazgos permiten concluir que la ami-
loidosis laringea es una entidad infrecuente, cuya
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presentacién clinica incluye sintomas inespecificos
que dificultan su diagndstico. En nuestros pacientes
encontramos algunos hallazgos que no son concor-
dantes con los de la literatura como que nuestros
casos eran mujeres v mayor manifestacion de tipo
sistémica de [a enfermedad. Por esto buscamos gene-
rar mayor interés por esta entidad, para que asi nue-
vos estudios sean realizados. Asimismo, alentamos a
realizar un registro de pacientes con amiloidosis la-
ringea en Colombia, con el fin de caracterizar mejor
a nuestra poblacién v poder brindar alternativas de
tratamiento y diagnosticos oportunos. Al existir poca
informacion sobre esta patologia nuestra serie de ca-
sos puede ser de utilidad clinica para el personal de
la salud.
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